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Urologia General

Tumor inflamatorio miofibroblastico en la vejiga urinaria en nifios

Inflammatory Myofibroblastic tumor in the urinary bladder in children

Maria Elena Suarez,! Alemayehu Tegegne Tefera?

'Hospital "Calixto Garcia”. La Habana, Cuba.
2Department of Urology at St Paul's Hospital Millennium Medical College. Addis Abeba, Etiopia.

Introduccién: El tumor inflamatorio miofibrobladstico es un raro tumor de origen mesenquimal con
tendencia a la recurrencia local y un pequenio riesgo de desarrollar metastasis a distancia. Infrecuente en
la via urinaria y en nifios; la mayoria de las veces son tratados con cirugias radicales. Objetivo: Presentar
un caso de tumor inflamatorio miofibroblastico vesical pediatrico tratado con cirugia conservadora.
Presentacion de caso: Se trata de una nifia de 10 afios con hematuria de varios meses de duracion,
anemizante. Los estudios radioldgicos y endoscdpicos sefalan la presencia de un tumor vesical; se realiza
reseccion transuretral completa del tumor. Sélo los estudios inmunohistoquimicos de la pieza quirurgica
confirmaron el diagndstico. Durante el primer afio de seguimiento no se evidencia recurrencia o
metastasis. Conclusiones: La resecciéon completa del tumor disminuye el riesgo de recidivas, sin tener que
realizar cirugias radicales. Realizamos una revisidn bibliografica del tema y encontramos que el tumor
inflamatorio miofibroblastico es un tumor que plantea controversias diagnédsticas y terapéuticas, hasta
para nombrarlo existen divergencias en la literatura que lo hace, ademas, un enigmatico tumor.

Palabras clave: Vejiga urinaria; tumor Inflamatorio miofibrobldstico; kinasa anaplasico linfoma; reseccién
transuretral.

http://www.revurologia.sld.cu

rcurologia@infomed.sld.cu

Pagina 109


http://www.revurologia.sld.cu/
mailto:rcurologia@infomed.sld.cu

Publicaciéon
Cientifica

.
| ]
]
1 ]
1 ]
1 ]
| ]
§ x . !
» dela Sociedad
"
1 ]
]
]
¢

Rev Cubana Urol 2018;7(2):109-116 ISSN: 2305-7939 RNPS: 2296

Cubana
de Urologia

REEssss s

-

Introduction: Inflammatory myofibroblastic tumor is a rare tumor of mesenchymal origin with a tendency
to local recurrence and a small risk of developing distant metastasis. It is infrequent in the urinary tract
and in children. They are treated most of the times with radical surgeries. Objective: To present a case of
pediatric inflammatory myofibroblastic bladder tumor treated with conservative surgery. Case
presentation: 10-year-old girl that had presented hematuria during several months, with anemia.
Radiological and endoscopic studies indicate the presence of a bladder tumor. Complete transurethral
resection of the tumor is performed. Only the immunohistochemical studies of the surgical specimen
confirmed the diagnosis. During the first year of follow-up there is no evidence of recurrence or
metastasis. Conclusions: Complete resection of the tumor reduces the risk of recurrence, without having
to perform radical surgeries. A literature review of the subject was conducted and it was found that the
inflammatory myofibroblastic tumor is a tumor that brings diagnostic and therapeutic controversies; even
to name it there are divergences in the literature which also makes it an enigmatic tumor.

Key words: Urinary bladder; Inflammatory myofibroblastic tumor; anaplasic lymphoma kinase;
transurethral resection.

INTRODUCCION conservadoras cuando se logra realizar el

, diagndstico temprano.?
El tumor inflamatorio miofibroblastico (IMT por 8 P

sus siglas en inglés) es una neoplasia rara de
origen mesenquimal, reportado en edades
tempranas'™ y en adultos mayores.® Han sido
publicada su presencia en diferentes regiones
del cuerpo, pero son mas frecuentes en pulmon,
seguido de las orbitas, abdomen, pelvis y retro
peritoneo.>® En el tracto urinario, afecta con
mayor frecuencia la vejiga urinaria y es
importante diferenciarlo del rabdomiosarcoma
porque son afecciones de
diferente.?>782

manejo

El examen clinico y radiolégico no son
concluyentes, tampoco suele serlo la biopsia
prequirurgica. El diagnéstico diferencial
preoperatorio debe realizarse con las lesiones
malignas de tejido blando evitando asi las
cirugias radicales. El peso en su diagndstico lo
tienen los estudios inmunohistoquimicos.*®10.11
Se ha reportado buena respuesta al tratamiento

con  corticosteroides’ o con  cirugias

El seguimiento es a largo plazo, debido a su
tendencia a la recurrencia local'? y un pequefio
riesgo de desarrollar metdstasis a distancia.'"3
Cuando se realiza la ablacién completa del
tumor este riesgo disminuye.®!* En este trabajo
se presenta un caso de IMT pediatrico en la
vejiga urinaria que pudo ser tratado por
reseccion transuretral (RTU), y se logré la
reseccion completa del tumor. A doce meses de

seguimiento no se evidencian recurrencias.
REPORTE DE CASO

Paciente femenina, negra, de 10 anos de edad
con antecedente patoldgico familiar y personal
negativo. No tuvo factores de riesgos asociados.
Acude al servicio de urologia del hospital. refiere
hematuria intermitente de varios meses de
evolucion y en las Ultimas dos semanas
decaimiento e inapetencia. El examen clinico
reveld palidez cutanea mucosa, no tumor
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palpable, no hematuria, en ese momento fueron
indicados estudios hemoquimicos, ultrasonido
abdominal y de vias urinarias.

Al dia siguiente acude de urgencia con
hematuria franca, intensa palidez cutdnea
mucosa necesitd la colocacion de catéter
uretrovesical e ingreso. Fue necesario
transfundir una unidad de glébulos y se logré

control de la hematuria con tratamiento médico.

Los estudios preoperatorios luego de la
informaron:
velocidad de

reposicién de glébulos
Hemoglobina 8,2 g/dl;
sedimentacion 98 mm; funcién renal,

plaguetaria y otros estudios normales.

En el ultrasonido abdominal no hallaron lesiones
en los érganos intrabdominales. Ambos rifiones
normales; no dilatacion de vias excretoras;
vejiga en su cara lateral izquierda préximo al
cuello vesical con la presencia de una lesién
tumoral intraluminal de 5,4 x 6,6 cm, que
muestra ligera vascularizacion al US color

Doppler (fig. 1).

Fig. 1. Cistoscopia: Tumor sélido, polilobulado con exudado
blanguecino en su superficie de 5 a 6 cm de didmetro en cara
lateral izquierda, cercana al cuello vesical y alejado del orificio
ureteral.

Durante la reseccion (fig. 2), no se evidencid
sangrado importante, permitiendo realizar
reseccion completa del tumor. Los planos
mostraron estar

vesicales profundos no
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Fig. 2. Reseccion transuretral del tumaor.

afectados, llegando la reseccién hasta el plano
muscular. Se colocd catéter uretrovesical al final.

El alta hospitalaria fue efectuado a las 24 horas
después de la cirugia y extraido el catéter
uretrovesical a los diez dias.

Se recibe biopsia 0023/09 que informa:
Examen macroscoépico:

Multiples fragmentos grises, de diferentes
tamafios (6 cm los mayores).

Examen microscépico:

Dos de los fragmentos se encuentran cubiertos
por epitelio de tipo transicional que muestra
proliferacion de células fusiformes en fasciculos,
con nucleos vesiculares delgados, conspicuos
nucléolos en un estroma mixoide de colageno
con infiltrado inflamatorio crénico. Mitosis es
<5/10HPF. Sin mitosis atipicas. Reactividad ALK
positivo.

Diagndstico:

Vejiga: Tumor miofibroblastico. Proliferacion
miofibroblastica pseudosarcomatosa o también
llamado tumor inflamatorio miofibroblastico
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En el informe se refleja un comentario del
departamento de patologia que informan que se
realizé una sesion de diapositivas y concluyeron
con el diagndstico. El seguimiento al alta fue
realizado con estudios de imagenes: Rayos X de
torax, ultrasonido, tomografia axial
computarizada de abdomen y pelvis, cuyos
resultados fueron normales. La cistoscopia
evolutiva se hizo a los 15 dias, 3, 6, 9y 12 meses,

estando libre de recidiva tumoral.
DISCUSION

La Organizacion Mundial de la Salud clasifica al
IMT como una neoplasia infrecuente de
potencial biolégico intermedio debido a su
tendencia a larecurrencia local y riesgo pequefio
de desarrollar metastasis a distancia.3#6-%1113,15
Generalmente ocurre en los tejidos blandos y
visceras de los nifios y adultos jovenes, aunque
puede presentarse a cualquier edad y afectar
por igual a ambos sexos.}>*781L12 Eg dificil
establecer su incidencia, prevalencia vy
distribucién anatdmica por la utilizacién en la
literatura médica de diferentes términos en su
denominacion  (pseudotumor inflamatorio,
granuloma de células plasmaticas en corazén y
pulmodn, plasmocitoma, histiocitoma complejo
de células plasmaticas en pulmdn, proliferacién
inflamatoria miofibrohistiocitica, proliferacién
miofibroblastica, pseudosarcomatosa,

pseudotumor xantomatoso, xantoma,
fibroxantoma, fibrosarcoma inflamatorio en la
vejiga urinaria),*®%121% ademds, por lo poco
frecuente que son reportados en cualquier

lugar.

Héhne S y otros,! realizaron una revision de 443
publicaciones (2009 a 2014) y encontraron que
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actualmente es utilizado por algunos autores
indistintamente o como sindnimos, los términos
de pseudotumor inflamatorio (IPT) y tumor
miofibroblastico (IMT),
considerando a la IPT como una entidad

inflamatorio

benigna, reactiva o inflamatoria regenerativa,
relacionada con la inmunoglobulina G4, con
mayor afectacion del higado y de pacientes en
edades avanzadas y a la IMT como una
verdadera neoplasia debido a la proliferacién de
células miofibroblasticas, afectando con
frecuencia al pulmén y a pacientes en edades
tempranas. Es por ello que algunos autores lo
consideran benigno y otros los describen como

maligno.4>815

Fue descrito por vez primera en el pulmén.>'?
Posteriormente se informdé la existencia de
lesiones similares extra pulmonares.?>7 La tasa
de recurrencia varia segun el sitio anatdmico y
es del 25 % en los IMT extra pulmonares.3*7 Su
presentacion clinica depende del lugar de
origen.

Se desconoce su etiologia, invocdandose teorias
como cirugias previas, traumas, irritacion e
infecciones (herpes virus y virus de Epstein-Barr,
hepatitis B, micoplasmas, norcadia), reacciones
inflamatorias, como posibles factores
etioldgicos.>*681L1215 ge |e atribuye, ademas,
un origen genético como la translocacién
cromosomica 2p23 con el gen receptor tirosina
guinasa ALK (anaplastic lymphoma kinase) que

sugieren un origen neoplésico.3->10.11,14-16

Han sido reportados en diferentes sitios de las
vias urinarias. En adultos, el tumor se observa

asociado a instrumentaciones del tracto
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genitourinario inferior, mientras que en los
nifios parece un curso idiopatico.?>7%1>17

Czerwinski y otros® reportan un caso de IMT
vesical en una nifla con espina bifida y vejiga
neurogénica tratada con cateterismo limpio
intermitente y asocian la presencia del tumor a
las frecuentes infecciones urinarias y al trauma
local. En el caso que se presenta no se
constataron factores de riesgo.

Fue descrito por vez primera en la vejiga urinaria
en 1980,'® como un tumor compuesto por la
proliferacion de células fusiformes atipicas,
infiltrado inflamatorio de células que incluyen
histiocitos, linfocitos y células
plasmaticas.>121618 E| 25 % de los IMT
reportados en vejiga son en nifios.®?° Su
presentacion clinica mds frecuente es la
hematuria, disuria, dolor abdominal y menos
frecuentes sintomas generales como la pérdida
de peso y anemia. La hematuria fue la forma de
presentacion de la paciente que se reporta. Es
importante diferenciarlos del carcinoma
sarcomatoide y leiomiosarcomas en adultos!??°
y del rabdomiosarcoma en nifios312%%20 |3
ausencia de mitosis atipicas ayuda a diferenciar
estos tumores, como ocurrio en este caso. En la
cistoscopia se

presentan como masas

polipoideas o ndédulos submucosos, con
superficie gelatinosa o ulceraciones, de tamafio
variable y que afecta al detrusor, pero en el caso
presentado se observd varias de estas
afectar

caracteristicas sin planos

musculares.121519,20

Houben y otros'* en el afio 2007 realizan un
estudio (meta analisis) y reportan 35 casos
pediatricos de IMT vesical, donde la cirugia
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Batista Araujo Filho et al*>en el 2012, realizan un
nuevo reporte. Collin y otros'® en el 2015
realizan una nueva revision de la literatura y
reportan la existencia de 42 casos nuevos. No se
reportaron recurrencias de IMT vesicales en
niflos y considerado que generalmente ocurren
después del ano de la reseccién vesical
transuretral primaria.

Clinica y radiolégicamente se muestran como un
tumor maligno. Algunos autores sugieren el
estudio patoldgico por congelacién para excluir
malignidad antes de realizar una cirugia radical,
pues tras la extirpacion quirdrgica completa del
tumor y el prondstico la mayoria de las veces es
buen0.4,6,14,15

En la paciente que se reporta por la edad y la
posibilidad de realizar una reseccién completa
del tumor se prefirid realizar una reseccién
transuretral (RTU) con toma de la muestra para
diagnéstico histoldgico y a la vez terapéutica, sin
sospechar que fuera este tumor raro. La mayoria
de las cirugias conservadoras se han realizado
por cirugia abierta convencional, por ejemplo,
Lecuona y otros,? realizaron una cistectomia
parcial en un infante de 3 afios.

Cuando se realiza el diagndstico mediante
biopsia por trucut (15 %), suelen emplearse
alternativas de tratamiento como el uso de
corticosteroides con resultados favorables o
cirugias conservadoras.>®716 Aunque también se
ha publicado que el tratamiento con
corticosteroides de los IMT no es tan eficaz en la
region de cabeza y cuello, sin embargo tienen
buena respuesta en la localizacién ocular.® No se

encontraron publicaciones de pacientes con la
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lesién en vejiga tratados solamente con
esteroides.

Los estudios inmunohistoquimicos ayudan a
diferenciarlo de otros tumores de similar origen
y son los que brindan el diagndstico
positivo.>*®10 | 3 reactividad ALK es positiva en
el 50 a 60 % vy es considerado un biomarcador

fiable de pronéstico
IMT.45:10,12,16,19

favorable en los

Wu y otros® realizaron un estudio de meta
analisis sobre lo publicado de IMT y ALK hasta el
2014 para evaluar el valor del ALK en el
diagnodstico de los IMT. Aproximadamente 454
casos fueron revisados y estadisticamente
analizados. Solo ocho de los articulos revisados
cumplian los criterios de inclusién propuestos
para evaluar el objetivo del estudio; 4
correspondian a la vejiga urinaria y otros 4 a
otras localizaciones. La sensibilidad vy
especificidad fue (95 % Cl) 0,67 (0,46-0.83) y 0,99
(0,82-1,00),
concluyen que ALK tiene un rol significativo para

respectivamente. Los autores
diferenciar a IMT de sarcomas y otros tumores
de tejidos blandos, particularmente en la vejiga
urinaria.

Govindaraj y otros,'® reportaron positividad
solamente para células de actina de musculo liso
y negatividad para ALK, lo que confirma este
planteamiento.'1¢ Las investigaciones recientes
informan que IMT tiene una morfologia similar a
la enfermedad IgG4 esclerosante y la expresion
ALK que se encuentra en IMT, ayuda a
afecciones.l3410

diferenciar entre ambas

Aunque son tumores raros deben ser

considerados en el diagndstico diferencial de

toda masa tumoralintravesical.*®7 La
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exploracién  quirdrgica es

extirpacion completa del tumor.1-267,11,13,19

Diferentes tratamientos quirdrgicos han sido
reportados desde RTU, cistectomias parciales y
radicales, todos con el objetivo de evitar las
recidivas,>® pero en ocasiones se ha logrado
este objetivo.'31% Czerwinski y otros® plantean
que la probabilidad de recurrencia, aumenta
ante factores, como el gran tamafo tumoral,
localizacion profunda de la lesion que impidan
una reseccion transuretral completa, en los
pacientes jévenes, la aneuploidia y Ia
sobreexpresiéon de ALK.

Al revisar la literatura, se hallé que la cirugia
conservadora es la mejor opcidn, pero esta
enfermedad, aunque su manejo sigue siendo
controvertido, porque la mayoria de las veces el
diagndstico se realiza con la pieza quirdrgica,
después de realizar cirugias radicales de vejiga.
Otro aspecto a tener en cuenta es la ausencia de
publicaciones de series de casos que permitan
evaluar el curso natural de estos tumores sin
intervencién y sin las recurrencias estan
relacionadas o no con resecciones incompletas y
la respuesta a tratamientos como la
quimioterapia o radioterapia.'®'%20 Por tanto, el
manejo de estos tumores se hace dificil al no
existir protocolos de tratamiento.316:19,20

Recientemente, se ha propuesto que, en los
casos de metastasis no resecables y con
positividad a ALK-IMT, los ALK inhibidores
podrian proporcionar beneficios terapéuticos y
respuestas duraderas, pero estos
planteamientos son muy limitados, debido a la

rarezay curso no predecible de este tumor.*1°
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CONCLUSIONES

Los IMT vesicales pediatricos son tumores raros,
cuya génesis sigue siendo una incégnita. La RTU
completa del tumor es una excelente opcidn
terapéutica, dado el bajo riesgo de recidiva
observada hasta un afo después del

tratamiento.
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